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5HVXPHQ
,QWURGXFFLyQ/DVPDQLIHVWDFLRQHVGHUPDWROyJLFDVHQHOPRPHQWRGHOGLDJQyVWLFRGHÀEURVLV
quística son infrecuentes. 2EMHWLYR Describir el caso de una lactante con una presentación 
GHUPDWROyJLFDQRKDELWXDOGHÀEURVLVTXtVWLFD&DVR&OtQLFR Lactante que a los 2 meses de edad 
presenta un mal incremento pondoestatural. A los 4 meses presenta exantema cutáneo, edema 
\SHORJULV'HQWURGHVXHVWXGLRVHHYLGHQFLDKLSRSURWHLQHPLD\DQHPLD\VHFRQÀUPDHOGLDJ-
QyVWLFRGHÀEURVLVTXtVWLFDPHGLDQWHHOHVWXGLRJHQpWLFR/DVDOWHUDFLRQHVGHUPDWROyJLFDVVH
revirtieron completamente tras la instauración de la terapia de reemplazo con enzimas pan-
creáticas. Este es el segundo caso reportado de pelo gris en niños con esta enfermedad. &RQFOX-
VLyQ(QQLxRVFRQPDOQXWULFLyQTXHGHVDUUROODQDOWHUDFLRQHVGHODSLHO\IDQpUHRVGHEHPRV
VRVSHFKDUHQIHUPHGDGHVPHWDEyOLFDVFRPRÀEURVLVTXtVWLFD
Copyright © 2014 Sociedad Chilena de Pediatría. Publicado por Elsevier España, S.L.U. Este es un artículo de 
DFFHVRDELHUWRGLVWULEXLGREDMRORVWpUPLQRVGHOD/LFHQFLD&UHDWLYH&RPPRQV&&%<1&1'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&XWDQHRXVPDQLIHVWDWLRQVRIF\VWLFÀEURVLVLQDQLQIDQWDFURGHUPDWLWLVHQWHURSDWKLFD
DQGJUD\KDLU
$EVWUDFW
,QWURGXFWLRQCutaneous manifestations at the time of CF diagnosis are rare. 2EMHFWLYH To 
GHVFULEHWKHFDVHRIDQLQIDQWZLWKDQXQXVXDOFXWDQHRXVSUHVHQWDWLRQRIF\VWLFÀEURVLV&DVH
UHSRUW The case is presented of an infant with delayed physical growth at two months, and at 
the age of four months, presented with a skin rash and gray hair. Tests revealed the presence of 
K\SRSURWHLQHPLDDQGDQHPLDZLWKWKHGLDJQRVLVRI&\VWLF)LEURVLVEHLQJFRQÀUPHGE\JHQHWLF
testing. The rash was completely resolved after pancreatic enzyme replacement therapy. This 
3HORJULVHQÀEURVLVTXtVWLFD 
,QWURGXFFLyQ
La acrodermatitis enteropática (AE), descrita por primera 
vez en 19421, es un trastorno hereditario raro, autosómico 
recesivo relacionado con la malabsorción de zinc, debido a 
una mutación de su proteína ligando. La dermatitis (acral y 
SHULRULÀFLDODORSHFLD\GLDUUHDFRQVWLWX\HQODWUtDGDFOiVLFD
de la enfermedad, aunque esta se observa solo en el 20% de 
los pacientes. Otros hallazgos asociados son anorexia, retra-
so del crecimiento, cambios de humor, trastornos neurológi-
cos, infecciones recurrentes, onicodistrofia, paroniquia, 
blefaritis y conjuntivitis. Las manifestaciones cutáneas in-
cluyen erupciones eritematoescamosas, costrosas, psoriasi-
IRUPHV \R YHVLFXORDPSROODUHV TXH DIHFWDQPiV
acentuadamente a la zona distal de las extremidades y el 
área del pañal. Al iniciar la terapia con zinc se observa una 
rápida resolución de las lesiones cutáneas2-5.
Otras condiciones, tales como trastornos metabólicos6-10 y 
GHQWURGHHVWDVODÀEURVLVTXtVWLFD)4SXHGHQWHQHUPDQL-
festaciones cutáneas similares a las de la AE y pueden ser 
histológicamente indistinguibles11,12(OWpUPLQR$(VtPLOVH
ha utilizado para describir tales casos12-14. 
/D)4HVODHQIHUPHGDGDXWRVyPLFDUHFHVLYDOHWDOPiV
frecuente en la población caucásica15. La presentación clíni-
FDKDELWXDOLQFOX\HDIHFWDFLyQSXOPRQDULQVXÀFLHQFLDSDQ-
creática y niveles elevados de cloruro en el sudor. En 
DSUR[LPDGDPHQWHHOGHORVQLxRVFRQ)4VHPDQLÀHVWDQ
síntomas pulmonares y gastrointestinales clásicos. Algunos 
niños presentan solo hipoproteinemia, edema y anemia, lo 
que se asocia a una alta morbilidad y mortalidad.
(Q'DOJLFLQIRUPyHOFDVRGHXQQLxRFRQ)4FX\R
FDEHOORVHWRUQyJULVDORVPHVHVGHHGDG(OSHORYROYLyD
VXFRORUQRUPDOGHVSXpVGHKDEHULQLFLDGRHOUHHPSOD]RGH
enzimas pancreáticas. Esta es la primera descripción 
GHSHORJULVFRPRXQVLJQRGH)424. 
Nuestro objetivo es describir el caso de una lactante de 
5 meses de edad que consultó por un exantema del tipo AE-
VtPLO\FDEHOORJULV\HQODFXDOÀQDOPHQWHVHOOHJyDOGLDJ-
QyVWLFRGH)41XHVWURSDFLHQWHHVHOVHJXQGRFDVR
reportado con esta presentación clínica. 
&DVR&OtQLFR
5HFLpQQDFLGRDWpUPLQRVH[RIHPHQLQRDGHFXDGRSDUDOD
HGDGJHVWDFLRQDOSURGXFWRGHXQHPEDUD]RFRQWURODGRÀ-
siológico, sin antecedentes mórbidos perinatales. Padres no 
consanguíneos, sin antecedentes mórbidos familiares. Ali-
mentada con lactancia materna más fórmula. A los 2 meses 
de edad se observó un incremento pondoestatural anómalo. 
Y aproximadamente a los 4 meses desarrolló un exantema 
eritematoso escamoso en la zona del pañal, por lo cual reci-
bió corticoides y antimicóticos tópicos, sin respuesta. Los 
padres observaron que su pelo comenzaba a aclararse. Las 
lesiones cutáneas se extendieron luego a la cara, el tronco y 
las extremidades. 
Ingresó en nuestra unidad a los 5 meses de vida. Su peso y 
WDOODSDUDODHGDGVHHQFRQWUDEDQEDMRHOSHUFHQWLOGHODV
curvas del CDC. Estaba inquieta, irritable, con edema de las 
extremidades superiores e inferiores, extensas placas erite-
matoescamosas y erosiones localizadas en el tercio inferior 
de la cara, el tronco, las extremidades superiores e inferio-
res y la zona del pañal. Sin afectación de los pliegues, el 
cuero cabelludo, las mucosas ni las uñas. En el tercio proxi-
PDOGHVXFDEHOORSUHVHQWDEDXQDFRORUDFLyQJULVÀJV\
(OHVWXGLRGHODERUDWRULRPRVWUyGHÀFLHQFLDGH]LQFFRQ
XQQLYHOGHPJ/PJ/SURWHtQDVVpULFDV
WRWDOHVJGODJGODOEXPLQHPLDJGO
DJGOKHPRJORELQHPLDJGODJ
is the second gray hair case reported in children with this disease. &RQFOXVLRQ Metabolic disea-
VHVVXFKDVF\VWLFÀEURVLVVKRXOGEHVXVSHFWHGLQPDOQRXULVKHGFKLOGUHQZKRGHYHORSVNLQGLVRU-
ders. 
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)LJXUD Coloración gris en tercio proximal de cabello.
)LJXUD Extensas placas eritematoescamosas y erosiones lo-
calizadas en cara tronco y extremidades.
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GODVSDUWDWRDPLQRWUDQVIHUDVD8/8/DODQL-
QDDPLQRWUDQVIHUDVD8/8/JDPPDJOXWDPLO
WUDQVIHUDVD8/8/\UHFXHQWRGHOHXFRFLWRV
PPDPP). La IgE para proteína 
GHOHFKHGHYDFDIXHGHN8/QHJDWLYR9'5/QRUHDF-
WLYR7HVWGHOVXGRUPPRO/SRVLWLYR!PPRO/
Análisis de grasa en deposiciones negativo. Cultivo de se-
creción bronquial (+) para Klebsiella pneumoniae y Candi-
da albicans. Se efectuó biopsia de la piel del muslo 
L]TXLHUGRHQODFXDOVHREVHUYySDUDTXHUDWRVLVFRQÁXHQ-
WHHSLGHUPLVVXSHULRUOHYHPHQWHSiOLGD\HVFDVRLQÀOWUD-
do linfocítico perivascular. En la microscopía de luz (ML) 
el pelo se observaba blanco, delgado y de distintos diáme-
WURVÀJ
6HUHDOL]yXQHVWXGLRJHQpWLFRTXHPRVWUyGHOHFLyQS)
\5;FRQORFXDOVHFRQÀUPDHOGLDJQyVWLFRGH)4
La paciente recibió tratamiento con zinc, hierro, vitami-
nas y enzimas pancreáticas además de emolientes tópicos. 
/DVOHVLRQHVFXWiQHDVVHUHVROYLHURQDODVVHPDQDVÀJ
y su cabello comenzó a crecer con coloración normal des-
SXpVGHPHVHVGHKDEHULQLFLDGRHVWDWHUDSLDÀJ
'LVFXVLyQ
Las lesiones cutáneas tipo AE-símil pueden deberse a nume-
rosas etiologías25-28+DQVHQHWDOHQGHVFULEHQXQD
HUXSFLyQ$(VtPLOFRPRPDQLIHVWDFLyQLQLFLDOGH)4HQXQ
lactante12. Las alteraciones cutáneas como signo de presen-
WDFLyQGH)4VRQUDUDVVHKDQUHSRUWDGRPHQRVGHFDVRV
HQODOLWHUDWXUDPpGLFD.
/D)4GHEHFRQVLGHUDUVHHQHOGLDJQyVWLFRGLIHUHQFLDOGH
niños malnutridos y exantema cutáneo que presentan cua-
dro sugerente de AE y desnutrición calórico-proteica asocia-
GD$GHPiVHQOD)4ODGHILFLHQFLDGHiFLGRVJUDVRV
HVHQFLDOHV\RGHSURWHtQDVSXHGHQFDXVDUOHVLRQHVFXWi-
neas AE-like incluso con niveles normales de zinc5.
El diagnóstico de manifestaciones en el pelo provocadas 
SRUGpÀFLWQXWULFLRQDOVHEDVDHQXQDGHWDOODGDKLVWRULDGH
hábitos nutricionales que debe incluir los 4 meses previos al 
inicio del trastorno29. La repigmentación observada en el ca-
bello de nuestra paciente tras haber iniciado la terapia de 
UHHPSOD]RHQ]LPiWLFRVXJLHUHTXHODGHÀFLHQFLDGHSURWHt-
QDV\XROLJRHOHPHQWRVSXHGHVHUODFDXVDSULQFLSDOGHVX
pelo gris. Ejemplos de esta condición son el caso de un lac-
tante reportado por Dalgic24\HOGHXQKRPEUHGHDxRV
con enfermedad celíaca que presentó decoloración repenti-
na de su cabello. 
Al observar el cabello de pacientes con AE en la ML pode-
mos encontrar el pelo corto, muy delgado y frecuentemen-
te con una apariencia en forma de huso debido a las 
variaciones de diámetro, hallazgos muy similares a los en-
contrados en nuestra paciente. 
(QFRQFOXVLyQORVSDFLHQWHVTXHSDGHFHQ)4SXHGHQSUH-
sentar manifestaciones dermatológicas, las cuales se debe-
rían en parte al síndrome malabsortivo que acompaña a la 
enfermedad, y dentro de estas no debemos olvidar la eva-
luación del pelo, cuyas alteraciones pueden ser un signo 
PiVTXHQRVGHEHKDFHUVRVSHFKDU)4
&RQÁLFWRGHLQWHUHVHV
Este trabajo cumple con los requisitos sobre consentimien-
WRDVHQWLPLHQWRLQIRUPDGRFRPLWpGHpWLFDÀQDQFLDPLHQ-
)LJXUD Microscopía de luz que muestra coloración blanque-
cina y diferentes diámetros de cabello.
)LJXUD Fotografía de la piel del paciente que muestra reso-
lución de lesiones cutáneas a las 2 semanas de tratamiento.
)LJXUD Fotografía del cabello del paciente a los 2 meses de 
terapia.
3HORJULVHQÀEURVLVTXtVWLFD 
WRHVWXGLRVDQLPDOHV\VREUHODDXVHQFLDGHFRQÁLFWRVGH
intereses según corresponda.
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